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OBJECTIFS 


Devant un deficit moteur ou sensitif des membres, argumenter 
les principales hypotheses diagnostiques et justifier les 
examens complementaires pertinents. 



L es deficits moteurs et (ou) sensitifs d'origine neurologique 
d'un ou de plusieurs membres relevent d'une grande diver- 
site de situations pathologiques, tant sur le plan de la struc- 
ture neurologique atteinte que sur celui du mecanisme patholo- 
gique en cause. 

L'interrogatoire, portant sur les antecedents et I'anamnese, et 
I'examen clinique permettent d'ecarter les situations suivantes. 

Les impotences fonctionnelles sont liees a une douleur d'ori- 
gine arteritique (claudication intermittente douloureuse), rhu- 
matologique (arthrite), orthopedique (fracture du col femoral, 
luxations) ou viscerale (psoitis) : la palpation et (ou) la mobilisa- 
tion passive reveillent les douleurs. 

Les paralysies hysteriques et simulations sont caracterisees 
par un trouble qui touche volontiers une « fonction » (station 
debout, sensibilite d'un hemicorps), alors que I'examen ne retrouve 
pas les signes qui « devraient » exister (paralysie flasque sans 
anomalie des reflexes, anesthesie d'un hemicorps sans ataxie ni 
hypoesthesie corneenne). La variability des troubles, la suggesti- 
bility, I'indifference affective vis-a-vis du deficit, le flou biogra- 
phique et le theatralisme sont en regie generale caracteristiques. 

Les troubles moteurs d'origine extrapyramidale ou cerebel- 
leuse sont reconnus par I’examen neurologique. Le raisonne- 
ment aboutissant a leur diagnostic etiologique rejoint celui des 
troubles sensitivo-moteurs d'origine centrale. 

Dans toutes les circonstances, on veille d'emblee a prevenir 
les complications liees au deficit : chutes, complications thrombo- 
emboliques, fausses routes, raideurs, escarres. 


a comprendre 

> Le diagnostic d'un deficit moteur et (ou) sensitif 
d'un ou de plusieurs membres repose sur une double 
approche etiologique et topographique : 

- I'analyse semiologique permet de reconnaTtre les causes 
d'impotence non neurologiques et d'imputer le deficit 

a une atteinte du systeme nerveux central, du systeme 
nerveux peripherique, de la jonction neuromusculaire 
ou du muscle (tableau 1) ; 

- l'interrogatoire du patient et (ou) de son entourage 
recherche le mode d'installation du trouble (brutal, 
insidieux, par a-coups), revolution du deficit entre 

le premier symptome et le jour de I'examen (maximale 
d'emblee, fluctuante, progressive, regressive), et les 
antecedents personnels et familiaux. II permet le plus 
souvent de rapporter le trouble a I'une des grandes 
causes d'affection neurologique : vasculaire, tumorale, 
traumatique, inflammatoire, infectieuse, degenerative. 

> Les examens complementaires sont realises pour 
confirmer ou preciser les hypotheses diagnostiques 
topographique et etiologique faites a I'issue de 
l'interrogatoire et de I'examen clinique. 


RECONNAITRE L'ORIGINE CENTRALE 
D'UN TROUBLE MOTEUR ET (OU) SENSITIF 

Deficit moteur 

Le deficit moteur d'origine centrale correspond a I'atteinte du 
neurone pyramidal entre cortex et moelle (fig. 1). il est caracte- 
rise par I'association au deficit d'une hypertonie spastique, 
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d'une exageration des reflexes osteo-tendineux, et par la pre- 
sence d'un signe de Babinski. 

Le deficit moteur est defini ainsi : I'hemiplegie correspond a 
un deficit hemicorporel massif ; une hemiparesie a un deficit 
incomplet ; une hemiplegie globale interesse tout I’hemicorps. 
Elle est dite proportionnelle quand la face, le membre superieur, 
et le membre inferieur sont atteints avec la meme severite ; si 
elle predomine sur un ou plusieurs segments, elle est dite non 
proportionnelle. Un deficit hemicorporel traduit le plus souvent 
une atteinte de I’encephale ; quand la face est atteinte, la lesion 
est situee au-dessus de la protuberance. 

Les paraplegies et paraparesies sont des deficits moteurs des 
2 membres inferieurs ; les tetraplegies et tetraparesies un 
deficit des 4 membres. 

Quand le deficit moteur n'atteint qu'un seul membre (mono- 
plegie ou monoparesie), le patient ne se plaint souvent que 
d’une simple maladresse, de lourdeur, d'engourdissement. 
A I'examen, on recherche la moindre asymetrie des traits de 
la face, du maintien des attitudes (signe de Barre, main creuse), 
de la marche. Le deficit d'origine pyramidale predomine en distal 
et sur les muscles les plus volitionnels assurant les mouvements 
les plus fins (pince pouce-index, pianotage). 

L'hypertonie pyramidale, elastique ou spastique, predomine 
sur les flechisseurs au membre superieur, et les extenseurs au 
membre inferieur. 

Les reflexes osteo-tendineux vifs, diffuses, polycinetiques 


avec extension de la zone reflexogene et le signe de Babinski 
(reflexe cutane plantaire en extension) sont caracteristiques du 
syndrome pyramidal. 

En cas d'atteinte brutale ou aigue des voies pyramidales 
le tableau peut etre celui d'une hemiplegie flasque (accident vas- 
culaire cerebral [AVC]) ou d’une para/tetraplegie flasque (trauma- 
tisme medullo-rachidien, myelites aigues vasculaires). Les reflexes 
osteo-tendineux sont abolis mais il y a un signe de Babinski. 

Deficit sensitif 

L'examen des differentes modalites sensitives est souvent 
difficile, mais particulierement important lorsqu'une pathologie 
de la moelle est evoquee ; il porte, chez un patient ayant les yeux 
fermes, sur les differents types de sensibilites (fig. 2) : 

- tact et sensibilite profonde consciente (sensibilite discrimi- 
native ou lemniscale) : perception du coton, position des orteils, 
diapason, prehension aveugle du pouce ; 

- sensibilite thermique et douloureuse (extralemniscale). 
Au-dessus du bulbe, les voies sensitives sont toutes croisees, 

parallels et homolaterales a la voie pyramidale. La dissociation des 
troubles sensitifs et I'existence d’un niveau sensitif sont tres en 
faveur de I'origine centrale, et notamment medullaire des troubles. 

Niveau de l'atteinte des voies 

PYRAMIDALES ET SENSITIVES CENTRALES 

II confere au tableau clinique des caracteres particuliers. 


HI Semiologie en fonction de Forigine topographique d’un deficit sensitivo-moteur 



S 

YSTEME NERVEUX CENTRA 

L 

SYSTEME HERVEUX 

MUSCLE ET JONCTION 


HEMISPHERE 

TRONC CEREBRAL 

MOELLE 

PERIPHERIQUE 

HEUROMUSCULAIRE 

Signes moteurs 

deficit unilateral 
(hemiplegie, 
hemiparesie) 

deficit uni ou bilateral 
ou a bascule 

deficit souvent bilateral 
± symetrique 
para/plegie-paresie, 
tetra/plegie-paresie 
flasque 

systematisables 
(radiculaire, plexique, 
tronculaire) 
para/plegie-paresie, 
tetra/plegie-paresie flasque 

repartition fonction 
de I’etiologie 
mais en regie generale 
bilateral et symetrique 
phenomene myasthenique 

Troubles sensitifs 
objectifs 

unilateraux 

dissocies 

quasi constants, 
systematisables 
non dissocies 

absents 

Tonus 

spasticite (hypotonie a la phase aigue d’un accident vasculaire 
ou d’un trauma de la moelle) 

hypotonie 

possibilite de myotonie 

Reflexes 

ROT vifs, polycinetiques, diffuses (abolis a la phase aigue) 

RCP en extension (signe de Babinski) 

ROT diminues ou abolis 
RCP en flexion (ou abolis) 

normaux ou diminues 

Signes associes 

aphasie 

HLH 

apraxie 

asomato-anosognosie 
crises comitiales 

paires craniennes 
syndrome cerebello- 
vestibulaire 
syndromes alternes 

douleurs radiculaires 
douleurs rachidiennes 

troubles trophiques 


Explorations 

complementaires 

TDM/IRM 



EMG 

PL et biopsie non 
systematiques EMG 

CPK 

biopsie non systematique 
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1. Lesion corticale unilateral 

El le est responsable d'une hemiplegie controlaterale, non 
proportionnelle, predominant soit sur le membre superieur et 
la face (hemiplegie a predominance brachio-faciale), soit sur 
le membre inferieur (hemiplegie a predominance crurale). Des 
troubles sensitifs sont souvent associes. Elle s'accompagne sou- 
vent de signes hemispheriques : crise comitiale, aphasie, 
apraxie, asomato-anosognosie, hemianopsie laterale homo- 
nyme. Dans les atteintes parietales le trouble sensitif superficiel 
est croise, quelquefois limite a une extinction sensitive ou un 
deficit de la graphesthesie et de la stereognosie (en I'absence de 
trouble tactile elementaire). 

2. Lesion capsulaire 

Elle provoque un deficit moteur contralateral, global et pro- 
portionnel. 

3. Atteinte thalamique isolee 

Elle donne un deficit contralateral de la sensibilite profonde 
(main instable ataxique) avec hypoesthesie superficielle et 
hyperpathie. 


4. Lesion du tronc cerebral 

Elle provoque des deficits moteurs et (ou) sensitifs qui s'asso- 
cient a des signes cerebello-vestibulaires (vertiges, desequilibre, 
nystagmus...), a une atteinte de paires craniennes. Les deficits 
realisent parfois des syndromes alternes : 

- dans les lesions pedonculaires : hemiplegie croisee globale 
(prenant la face) avec une atteinte du III homolateral (syndrome 
de Weber) ou une paralysie de la lateralite vers le cote oppose 
(syndrome de Foville pedonculaire) ; 

- en cas de lesion protuberantielle superieure : hemiplegie 
croisee prenant la face et paralysie directe de la lateralite 
(Foville protuberantiel). Au niveau protuberantiel inferieur, I'he- 
miplegie croisee respecte la face et s'associe a une paralysie 
faciale peripherique du cote de la lesion. Le « locked-in syn- 
drome » est une tetraplegie avec diplegie faciale et paralysie 
labio-glosso-pharyngee par infarctus des 2 faisceaux pyrami- 
daux au niveau protuberantiel. L’oculomotricite horizontale est 
abolie. Passes les troubles de vigilance initiaux, le patient ne 
peut communiquer que grace aux mouvements oculaires verticaux ; 

- le syndrome bulbaire le plus frequent est le syndrome de 
Wallenberg qui associe un syndrome vestibulaire, un syndrome 
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cerebelleux cinetique (hypermetrie, adiadococinesie sans defi- 
cit de la force musculaire) et un syndrome alterne sensitif (hypo- 
esthesie de la face du cote de la lesion et anesthesie thermo- 
algique de I'hemicorps contralateral). Un syndrome de Claude 
Bernard-Horner et une paralysie homolaterale des paires mixtes 
avec troubles de la deglutition completent le tableau. 

Une atteinte bilaterale du contingent pyramidal destine aux 
paires craniennes (faisceaux genicules) provoque un syndrome 
pseudo-bulbaire : troubles de la deglutition, dysarthrie nason- 
nee, diplegie faciale avec dissociation automatico-volontaire 
(rire et pleurer spasmodiques). II s'associe en regie generale 
a des signes d’atteinte pyramidale des membres inferieurs et 
a des troubles sphincteriens. 

5. Lesions de la moelle 

Elies sont responsables de troubles moteurs souvent bilate- 
raux. L'examen des differentes modalites de la sensibilite et 
la recherche d'un niveau sensitif permettent de reconnaTtre dif- 
ferents tableaux cliniques : 

- syndrome de I’hemi-moelle de Brown-Sequard : atteinte de 
la motricite et de la sensibilite lemniscale du cote de la lesion, 
atteinte extra-lemniscale du cote oppose ; 

- syndrome cordonal posterieur : douleurs, troubles de 
la sensibilite profonde et du tact ; 

- syndrome syringomyelique : trouble suspendu de la sensi- 
bilite thermique et douloureuse ; 

- tableau de sclerose combinee de la moelle : atteinte pyra- 
midale et cordonale; 

- section medullaire complete : abolition totale de la sensibi- 
lite a tous les modes avec un niveau, associee a une paralysie 
flasque totale. 


ORIENTATIONS ETIOLOGIQUES DEVANT UN 
DEFICIT D'ORIGINE CENTRALE 


L'orientation etiologique depend du mode d’installation, de 
revolution des symptomes et des antecedents. Une fois les 
hypotheses cliniques emises, les questions qui se posent sont : 
quel est l'examen complementaire le plus performant ? Dans 
quel delai le demander ? Doit-on envisager une sanction thera- 
peutique rapide, voire urgente ? 

Accident vasculaire cerebral 

La brutalite d'installation d’un deficit moteur ou sensitif cen- 
tral permet de faire le diagnostic d'AVC ou d'accident ischemique 
transitoire (AIT). L'examen de reference est la tomodensitome- 
trie (TDM) sans injection permettant de : 

- visualiser un hematome sous I'aspect d'une hyperdensite 
spontanee; 

- faire le diagnostic d'AVC ischemique devant une TDM nor- 
male ou montrant une hypodensite vasculaire puis en recher- 
cher la cause; 

- corriger des erreurs diagnostiques ; hematome sous-dural, 
tumeur... 


Les thrombophlebites cerebrales associent, sur quelques 
heures a quelques jours : cephalees, signes encephaliques defi- 
citaires, crises comitiales, troubles de la vigilance. La bilateralite 
des signes cliniques et des images TDM (hyperdensites hemor- 
ragiques au sein d'hypodensites non systematisables a un terri- 
toire arteriel) est tres evocatrice du diagnostic que confirme 
I'imagerie par resonance magnetique (IRM) avec sequences 
angiographiques. 

L'orientation de ces patients vers une unite d'urgences 
neuro-vasculaires permet de choisir au mieux les options thera- 
peutiques (thrombolyse, prevention des recidives). 

Sclerose en plaques 

La sclerose en plaques (SEP) atteint des adultes jeunes, chez 
lesquels les troubles sensitifs et (ou) moteurs sont souvent reve- 
lateurs. Devolution par poussees regressives est habituelle au 
debut (formes remittentes). Dans les formes plus tardives, revo- 
lution progressive d'emblee est frequente. 

Le diagnostic repose sur : 

- des criteres de dissemination spatiale : antecedents d'eve- 
nements neurologiques ou de nevrite optique retrobulbaire 
(Clinique et potentiels evoques visuels), constatation de deficits 
associes ne pouvant correspondre a une seule topographie 
lesionnelle, hypersignaux de la substance blanche en IRM ; 

- des criteres de dissemination temporelle : evolution par 
poussees plus ou moins regressives, plaques d'ages differents 
en IRM apres injection de gadolinium ou sur des IRM 
successives ; 

- la ponction lombaire peut montrer des signes inflammatoi- 
res : hypercytose moderee, hyperproteinorachie, augmentation 
de I'indice y avec distribution oligoclonale des IgG. 

Pathologie tumorale intracranienne 

Les signes s'installent et s'aggravent progressivement en 
quelques semaines. Peuvent s'y associer des manifestations epi- 
leptiques (en particulier partielles avec deficit post-critique) et 
des signes d'hypertension intracranienne (cephalees, vomisse- 
ments, cedeme au fond d'ceil). 

Les examens de reference sont la TDM avec injection de 
produit de contraste ou, mieux, I'lRM. A cote des tumeurs 
benignes (meningiome) ou malignes primitives (gliomes de 
tout grade, lymphomes) ou metastatiques de cancers connus 
ou non (rein, sein, thyro'fde, bronches, melanome). Ces exa- 
mens permettent aussi de diagnostiquer les processus expan- 
ses intracraniens non tumoraux comme les hematomes sous- 
duraux ou les abces. 

Traumatisme 

Apres un traumatisme cranien, tout deficit moteur central 
impose une TDM en urgence pour faire un bilan lesionnel : hema- 
tome extradural ou sous-dural aigu, contusion. La dissection 
post-traumatique d'une artere carotide ou vertebrale est une 
cause possible de deficit vasculaire apres un traumatisme cra- 
nio-cervical, meme mineur. 

Au decours d'un traumatisme rachidien, tout signe sensiti- 
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vomoteur impose une immobilisation et une IRM du rachis 
en urgence. 

SOUFFRANCE AIGUE 
OU SUBAIGUE DE LA MOELLE 

On recherche prioritairement une compression de 
la moelle. L'IRM en urgence est I'examen cle, compte tenu du 
risque d'aggravation rapide ou brutale d'une compression de 
la moelle. Ce n'est gu'apres I'lRM qu'on peut evoquer une SEP, 
une myelite d'origine virale. Les accidents vasculaires de la 
moelle sont beaucoup plus rares que les AVC. La myelopathie 
cervicarthrosique associe des antecedents de cervicalgies, 
de nevralgie cervico-brachiale et des signes d'irritation 
medullaire : troubles de la marche, syndrome pyramidal des 
2 membres inferieurs. 

Pathologie infectieuse 

L’association de signes sensitivomoteurs a un syndrome 
infectieux patent (fievre, frissons, hyperleucocytose...), fait evo- 
quer, selon le contexte, une meningo-encephalite, un abces cere- 
bral, une epidurite, ou une spondylodiscite infectieuse. 

Pathologie degenerative 

Le deficit moteur ou sensitif s'aggrave lentement ; il tend a 
etre bilateral et symetrique. On retrouve quelquefois des ante- 
cedents familiaux ou une notion de consanguinite. 


RECONNAfTRE L'ORIGINE PERIPHERIQUE 
D'UN TROUBLE MOTEUR ET (OU) SENSITIF 


Le syndrome neurogene peripherique associe a des degres divers : 

- un deficit de la force musculaire avec amyotrophie ; 

- les signes sensitifs subjectifs, qui sont souvent I'objet de 
la consultation (douleurs, paresthesies, dysesthesies) avec, a 
I'examen, un deficit sensitif a tous les modes dans un territoire 
systematisable, tres evocateur d'une atteinte peripherique ; 

- une diminution du tonus musculaire ; 

- une diminution ou une abolition des reflexes si le nerf 
atteint est situe sur un arc reflexe ; 

- des troubles trophiques (peau seche, fine, fragile, squa- 
meuse avec depilation) ; 

- des troubles neurovegetatifs des membres (oedeme, 
erythrose) ; 

- les fasciculations sont rarement observees en dehors de 
la sclerose laterale amyotrophique. 


ORIENTATIONS ETIOLOGIQUES DEVANT UN DEFICIT 
MOTEUR ET (OU) SENSITIF D'ORIGINE PERIPHERIQUE 


Le raisonnement se fait en analysant la distribution et (ou) 
la systematisation du deficit sensitif (fig. 3), des paralysies 
(testing musculaire) et des reflexes abolis. On definit ainsi : 
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- les mononeuropathies : atteinte d'une racine, d'un tronc 
nerveux, d'un plexus ; 

- les mononeuropathies multiples (ou multinevrites) : 
atteinte asymetrique simultanee ou successive de plusieurs 
troncs nerveux (ou paires craniennes) ; 

- les polyneuropathies : dans les polynevrites, I'atteinte est 
bilaterale et symetrique a predominance distale (en chaussettes 
ou en gants) ; dans les polyradiculonevrites, I’atteinte est bilate- 
rale, symetrique, a la fois proximale et distale. 

Le complement indispensable de la clinique en pathologie 
peripherique est I’electromyogramme (EMG) : il confirme 
I'atteinte peripherique, aide a preciser sa topographie, et en 
determine le type axonal ou demyelinisant (tableau 2). 

Atteintes radiculaires, plexiques 

OU TRONCULAIRES (MONONEUROPATHIES) 

Une compression est habituellement en cause et le diagnos- 
tic etiologique decoule souvent de la topographie : compression 
radiculaire par hernie discale, syndromes canalaires lies a 
la compression d'un nerf dans un defile osteo-musculaire. II 
existe souvent un facteur general favorisant : diabete, ethylisme, 
grossesse, amaigrissement recent. 

1. Atteintes radiculaires 

Les atteintes radiculaires sont caracterisees par une douleur 
impulsive a la toux ou a I'effort et des paresthesies localisees a 
un dermatome. Le deficit moteur est systematise, le reflexe qui 
passe par cette racine est aboli. 

/ Les nevralgies cervico-brachiales associent des cervicalgies, 
une raideur du rachis cervical, des douleurs radiculaires, une 
abolition de reflexe. L'existence d'un deficit moteur radiculaire, 
et a fortiori de signes medullaires, impose rapidement une IRM 
et souvent une decompression neuro-chirurgicale. 

On peut retenir quelques reperes de systematisation radicu- 
laire: 

- C5 : douleur et hypoesthesie du moignon de (epaule ; defi- 
cit de I'abduction, ante- et retropulsion du bras (deltoid e) ; 


- C6 : douleur et hypoesthesie de la face anterieure du bras, 
de la face externe de I'avant-bras, du pouce ; deficit de la flexion 
du coude (long supinateur, biceps, brachial anterieur) ; abolition 
du reflexe bicipital ; 

- C7 : douleur et hypoesthesie de la face posterieure du bras 
et de I'avant-bras, des 3 doigts medians ; deficit de (extension 
des doigts, du poignet (radiaux) et de (extension du coude (tri- 
ceps), abolition du reflexe tricipital ; 

- C8 : douleur et hypoesthesie de la face interne du membre 
superieur jusqu'au 5 e doigt, deficit des flechisseurs des doigts et 
des muscles intrinseques de la main ; abolition du reflexe cubito- 
pronateur; 

- D1 : signe de Claude Bernard-Horner et hypoesthesie de 
la face interne du bras et de la paroi externe du thorax. 

S Les nevralgies sciatigues sont souvent associees a des lombal- 
gies, declenchees par un effort, reproduites par la manoeuvre de 
Lasegue. Les causes discales sont les plus frequentes. 

La radiculalgie L5 est une douleur de la partie postero- 
externe de la cuisse, face externe de jambe, dos du pied, gros 
orteil. La douleur SI interesse la face posterieure de la fesse et 
de la cuisse, le mollet, le talon, et la plante des pieds. 

Un deficit moteur L5 (extension des orteils et abduction- 
torsion externe du pied) ou SI (deficit du triceps sural avec aboli- 
tion du reflexe achilleen) signe la sciatique paralysante et 
impose rapidement IRM et chirurgie. 

/ La nevralgie crurale (L3), frequente chez le diabetique, donne 
une douleur a la face externe de la fesse, et a la face anterieure 
de la cuisse ; elle est augmentee par (hyperextension de 
la cuisse sur le bassin. Elle s’accompagne d'un deficit du quadri- 
ceps avec amyotrophie de la cuisse, et diminution ou abolition 
du reflexe rotulien. Un deficit du psoas avec reflexe rotulien aboli, 
evoque un hematome du psoas, notamment chez un patient 
anticoagule. 

S Le syndrome de la queue de cheval (< L2 rachidien) constitue un 
syndrome neurogene peripherique pluriradiculaire des 2 mem- 
bres inferieurs et du perinee justifiant une prise en charge 
urgente ( v. item 231 - T. 52 [n° 2] - 15 janvier 2002 : 219-25). 


EnEHl Apport de FEMG en pathologie du nerf peripherique et du muscle 




NEUROPATHIES PERIPHERIOUES 

JONCTION 

MALADIES 



AXONALES 

DEMYELINISANTES 

NEURO-MUSCULAIRE 

MUSCULAIRES 

en detection 

au repos 

potentiels de fibrillation 

normal 

traces riches 
et polyphasiques 
(sommation spatiale) 

a I'effort 

traces pauvres (en unite motrices) 
et acceleres (sommation temporelle) 

en stimulo- 

vitesses de conduction 

normales 

diminuees 



detection 

potentiels 
sensitifs distaux 

diminution de 
(amplitude des reponses 
motrices et sensitives 

peu diminuees 

normal 

normal 

stimulation 

a basse frequence 



decrement (myasthenie) 

sans objet 

repetitive 

a haute frequence 

bdiib uujei 

potentiation (Lambert-Eaton) 
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/ Le canal lombaire etroit est responsable de douleurs pluriradi- 
culaires ou d'une claudication intermittente non douloureuse, 
reduisant progressivement le perimetre de marche. 

/ Les compressions par hematome peridural sont secondaires a 
une PL difficile, eventuellement favorisees par un traitement 
anticoagulant, antiagregeant, ou a des troubles de I'hemostase : 
un traitement neuro-chirurgical s'impose en urgence. 

2. Atteintes plexiques 

/ Les syndromes du plexus brachial associent des signes 
d'atteinte de plusieurs racines cervicales et, si I'atteinte est 
basse, un signe de Claude Bernard-Horner (D1). Les causes les 
plus frequentes sont I'infiltration neoplasique par un cancer du 
sein ou ORL et les plexites radiques. 

Le syndrome de Pancoast et Tobias en rapport avec un can- 
cer de I'apex pulmonaire associe des douleurs locoregionales, 
des signes C7-C8-D1 et une lyse de la premiere cote. 

/ La nevralgie amyotrophiante de Parsonage et Turner debute par 
une violente douleur de la region scapulaire, suivie d'un deficit 
moteur avec amyotrophie d'un ou plusieurs muscles de I'epaule 
(delto'ide, grand dentele, sus- et sous-epineux...). II peut faire suite 
a un traumatisme, au port d’un sac a dos, a une vaccination. 

/ Les atteintes des plexus lombaire et sacre sont, en regie gene- 
rale, liees a des infiltrations neoplasiques d'origine pelvienne 
visibles en TDM. 

3. Atteintes tronculaires 

✓ Le syndrome du canal carpien ou compression du nerf median au 
poignet est frequent, notamment chez le diabetique et la femme 
enceinte. II se manifeste par des paresthesies et des douleurs, 
souvent nocturnes, des 3 premiers doigts, accentuees ou 
declenchees par I'hyperextension du poignet, la compression ou 
la percussion du median au poignet (signe de Tinel). Une decom- 
pression chirurgicale s'impose en cas de deficit moteur (deficit 
de I’abduction palmaire, de la flexion metacarpo-phalangienne 
et de I'opposition du I), apres qu'un EMG a confirme le bloc de 
conduction au niveau du canal carpien. 

En cas d'atteinte du median au niveau du bras (apres 
bequillage par exemple), on observe en plus un deficit de la pro- 
nation et de la flexion du poignet. 

/ Le nerf radial peut etre comprime au niveau du bras pendant 
le sommeil (paralysie des amoureux), sur les accoudoirs d'un 
fauteuil. La main prend un aspect en fleau ou en col de cygne. 
Les paralysies interessent I'extension du poignet et des meta- 
carpo-phalangiennes, I'extension et I'abduction du pouce, le long 
supinateur dont la corde est invisible lors de la flexion contrariee 
du coude. L'hypoesthesie est souvent limitee au premier espace 
interosseux dorsal. Le reflexe stylo-radial est aboli. 

Quand le nerf radial est comprime au niveau du creux axil- 
laire, il existe en plus une paralysie de I'extension du coude et 
une abolition du reflexe tricipital. 

/ Le nerf ulnaire (ex-nerf cubital) est habituellement comprime 
au-dessus du coude dans la loge de Guyon. On observe une para- 
lysie partielle de I'abduction et de I'adduction des doigts, une 
atteinte de la flexion metacarpo-phalangienne et de I'extension 


des interphalangiennes, une paralysie de I'opposant du V et de 
I'adduction du I. L'amyotrophie interesse I'eminence hypothenar 
et la partie interne de I'eminence thenar. Les troubles sensitifs 
siegent dans les 2 derniers doigts et au bord cubital de la main. 
Au stade sequellaire d'une section basse du cubital par phlebo- 
tomie, on observe une retraction en griffe cubitale des derniers 
doigts. 

✓ La compression du nerf fibulaire (ex-nerf sciatique poplite 
externe) au niveau du col du perone s'observe en cas de botte 
platree trap serree, apres une position prolongee jambes croi- 
sees, ou accroupie. On observe un deficit de la flexion dorsale du 
pied et du gros orteil responsable d'un steppage a la marche, un 
deficit de I'abduction-torsion externe du pied et des troubles 
sensitifs sur le dos du pied et du 1 er orteil. 

/ La meralgie paresthesique par atteinte du nerf femoro-cutane 
entraine des paresthesies desagreables de la face externe de 
cuisse. L'examen retrouve une hypoesthesie en raquette. L’obesite 
et le port d'une ceinture trop serree sont des facteurs favorisants. 

Mononeuropathies multiples 

Les causes sont dominees par le diabete et les vascularites. 
Les causes infectieuses sont plus rares. L'etiologie reste 
inconnue dans plus du tiers des cas. Elies sont presque toutes 
axonales (v. item 265 -T 53 [n°1] -1 er janvier2003 : 67-73). 

Polyneuropathies 

1. Modalites du diagnostic etiologique 

Le diagnostic etiologigue des polyneuropathies (PN) repose 
sur les elements suivants. 

Moded'installation: 

- les PN aigues s'installent en quelques jours a quelques 
semaines; 

- les PN subaigues d'installent en quelques semaines, mois 
ouannees; 

- les PN chroniques s'installent en quelques mois ou annees ; 
elles debutent parfois des I'enfance. 

L’EMG permet de distinguer (tableau 2) : les PN demyelini- 
santes et les PN axonales. 

Le contexte Clinique et biologique doit etre pris en compte : 

- antecedents familiaux de maladie neurologique ; 
-exposition a des toxiques professionnels ou traitements 

medicamenteux neurotoxiques en cours ; 

- maladie generale : ethylisme, diabete ; 

- signes d'appel vers une atteinte d’autres organes ; 

- anomalies biologiques : inflammation, diabete, gammapa- 
thies monoclonales, hepatites, infection par le virus de I'immu- 
nodeficience humaine (VIH). 

La biopsie nerveuse n'est pas systematique. Elle est interes- 
sante quand une maladie systemique est suspectee : amylose, 
periartrite noueuse, gammapathie monoconale. 

Souvent, le diagnostic etiologique reste en suspens, et c'est 
revolution qui apporte le diagnostic : decouverte d'un cancer 
dans le cadre d'un syndrome d'allure paraneoplasique, appari- 
tion retardee d'une gammapathie. 

Les progres nosographiques, grace notamment a la biologie 
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moleculaire, font du chapitre des polyneuropathies hereditaires 
un domaine en progres rapide ; plutot que de retenir des listes 
non exhaustives d'etiologie, il est important de voir les grandes 
orientations etiologiques en fonction de revolution et de I'EMG 
et de savoir recourir a des bases de donnees bibliographiques, 
sur I'lnternet (Medline ou Orphanet), notamment dans les mala- 
dies rares ou dites orphelines. 

2. Syndrome neurogene peripherique 
aigu bilateral, symetrique et ascendant 

✓ Le diagnostic de polyradiculonevrite (PRN) de Guillain-Barre est 

de tres loin le plus frequent. 

Le diagnostic est le plus souvent fait apres quelques jours 
devolution devant des troubles sensitifs subjectifs : paresthe- 
sies des membres, debutant le plus souvent de fagon distale, 
associees a des douleurs musculaires et rachidiennes. Les 
signes objectifs sensitifs sont discrets. Le deficit moteur flasque 
des membres, symetrique, proximal et distal, debute habituelle- 
ment aux membres inferieurs, puis atteint, par une evolution 
ascendante, les membres superieurs. II peut aussi toucher les 
muscles rachidiens, abdominaux, respiratoires et les paires cra- 
niennes. La disparition des reflexes osteo-tendineux constitue 
un element diagnostique Clinique de poids a ce stade. L'apyrexie 
est la regie. L'hypothese d'une polyradiculonevrite aigue justifie 
I'hospitalisation dans un service proche d'une unite de soins 
intensifs ou le patient doit etre transfere des qu'apparaTt une 
atteinte des membres superieurs ou de la face. 

Le diagnostic doit etre confirme par : 

- la PL qui met en evidence une elevation de la proteinora- 
chie sans reaction cellulaire (dissociation albumino-cytolo- 
gique) ; la presence d'une reaction cellulaire evoque une maladie 
de Lyme ou une PRN secondaire a une affection generale ; 

- I'EMG confirme I'atteinte neurogene peripherique demyeli- 
nisante : les blocs de conduction se traduisent par un allonge- 
ment de la latence distale motrice, et plus tard un ralentissement 
des vitesses de conduction. Cet examen permet en outre de 
detecter une atteinte infraclinique des membres superieurs, du 
menton ou de la langue. 

La PL et I’EMG peuvent etre normaux au debut de revolution. 

Devolution avec ses complications respiratoires et dysauto- 
nomiques sont traitees par ailleurs. 

✓ Devant une PN aigue installee en guelques jours ou semaines, d'au- 
tres hypotheses sont plus rarement evoquees : vascularite necro- 
sante aigue, porphyrie aigue. La poliomyelite anterieure aigue 
ne se rencontre guere plus, en dehors des immigrants non vacci- 
nes ; elle se presente sous la forme d’une atteinte motrice aigue 
asymetrique rapidement amyotrophiante, associee a une reac- 
tion cellulaire dans le LCR. 

POLYNEUROPATHIE SUBAIGUE 

Devant une PN subaigue, I'alcoolisme, le diabete et certains 
medicaments sont le plus souvent en cause. La semiologie predo- 
mine en distal et des signes vegetatifs sont frequents. II s'agit en 
regie generale de PN axonales avec des vitesses de conduction 
nerveuse normales ou faiblement diminuees. Le LCR est normal. 


POLYNEUROPATHIE CHRONIQUE 

Une maladie hereditaire doit etre evoquee, qu'elle soit 
demyelinisante ou axonale. Les antecedents familiaux ne sont 
pas toujours evidents ou connus : maladies recessives ou a 
penetrance variable. 

Parmi les PN sensitivomotrices hereditaires demyelinisantes, 
la PN de Charcot-Marie-Tooth de type II est frequente. Elle 
debute a I'adolescence par une amyotrophie distale progressive 
et ascendante (pied creux, loge anterieure externe de jambe 
puis 1/3 inferieur de cuisse). Elle est tardivement invalidante. 

Parmi les PN sensitives hereditaires axonales, la maladie de 
Thevenard est une PN sensitive de transmission autosomique 
dominante, caracterisee par une acropathie ulcero-mutilante 
avec maux perforants plantaires, hypoesthesie thermo-algique. 

Les neuropathies amyloides familiales sont transmises sur 
le mode autosomique dominant, et caracterisees par des trou- 
bles sensitifs thermo-algiques et une dysautonomie. Les biop- 
sies mettent en evidence des depots de substance amyloide. 

Les porphyries se transmettent sur le mode autosomique 
dominant. Le debut est souvent brutal, favorise par une prise 
medicamenteuse ou une anesthesie. L'atteinte motrice com- 
porte une amyotrophie douloureuse, associee a des crises dou- 
loureuses abdominales et a des troubles psychiques. Les urines, 
de couleur rouge porto a la lumiere, contiennent un exces de 
porphobilinogene et d'acide S-aminolevulinique. 


RAPPORTER UN DEFICIT MOTEUR 
A UNE MALADIE DU MUSCLE OU 
DE LA JONCTION NEURO-MUSCULAIRE 

Les maladies musculaires se manifestent par une faiblesse 
ou une fatigabilite musculaire bilaterale et progressive : 

- le plus souvent proximale : difficultes a se coiffer, demarche 
dandinante, difficultes a monter les escaliers, signe du tabouret ; 

- mais aussi parfois localisee en distal ou associee a une 
atteinte de la musculature oropharyngee ou oculomotrice 
extrinseque. 

Si des douleurs se rencontrent dans certaines maladies mus- 
culaires, il n'y a jamais de paresthesies, de troubles sensitifs 
objectifs ni de fasciculations. Le reflexe idio-musculaire est 
aboli, alors que les reflexes osteo-tendineux ne disparaissent 
que tardivement. La trophicite des muscles et leur sensibilite a 
la pression varient selon les causes. 

L'interrogatoire et I’examen recherchent : des antecedents fami- 
liaux, un phenomene myasthenique, un phenomene myotonique. 

Le dosage des creatines phosphokinases (CPK) et de la Thy- 
roid stimulating hormone (TSH) est systematique. 

L'EMG enregistre des potentiels de faible amplitude, polypha- 
siques. Le trace s'enrichit anormalement a I'effort par somma- 
tion spatiale. La recherche d'une atteinte du muscle cardiaque 
est souvent utile. 

L'IRM permet d'analyser la distribution des muscles atteints. 
La biopsie musculaire se discute au cas par cas, les prelevements 
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adresses a des laboratoires specialises pour analyse morpholo- 
gique completee selon les cas d'etudes histo-enzymologiques, 
immuno-cytochimiques et de dosages chimiques. Des preleve- 
ments doivent etre conserves pour d'eventuelles etudes gene- 
tiques ulterieures. 


ORIENTATIONS DIAGNOSTIQUES DEVANT UN 
DEFICIT MOTEUR PAR MALADIE DU MUSCLE 
OU DE LA JONCTION NEURO-MUSCULAIRE 

L'enquete etiologique d’une maladie musculaire se fait dans 
2 directions : 

- identifier un syndrome myasthenique ou une affection 
musculaire « curable » ; 

- rechercher une maladie genetique. 

ReCONNAITRE UN SYNDROME MYASTHENIQUE 
DEVANT UN DEFICIT MOTEUR 

Le phenomene myasthenique est un deficit variable de 
la force musculaire qui apparait a I'effort et se corrige au repos 
(ou par les anticholinesterasiques). L'examen neurologique 
« classique » est normal, et le patient souvent pris pour un 
« fonctionnel » ou un deprime. 

Par I'interrogatoire et par l'examen, on doit s'efforcer de met- 
tre en evidence le phenomene myasthenique lors des mouve- 
ments repetes. Au niveau des membres, le deficit predomine sur 
les muscles proximaux des ceintures (lever les bras, se coiffer, 
s'accroupir). 

II peut aussi interesser la musculature extrinseque de I'oeil 
(ptosis uni- ou bilateral asymetrique, diplopies variables et inter- 
mittentes), les muscles de la mastication, de la deglutition ou de 
la phonation. 

Le diagnostic de myasthenie est affirme sur : 

- le test a la prostigmine : I'injection fait disparaTtre le deficit 
moteuroule ptosis; 

- I'EMG : diminution d'amplitude des potentiels musculaires 
evoques par la stimulation basse frequence (ce decrement est 
corrige par I'injection de prostigmine) ; 

- la positivite de la recherche des anticorps anti-recepteurs de 
I'acetylcholine (retrouves dans 90 % des myasthenies generalises) ; 

- le bilan est complete par la recherche d'une anomalie du 
thymus (TDM) et de cel le d'une autre maladie auto-immune 
associee. 

Le patient est expose au risque de crise myasthenique grave 
avec detresse respiratoire, parfois favorisee par des traitements 
intempestifs (corticoides, benzodiazepine, chloroquine, aminosi- 
des, p-bloquants, produits anesthesiques, dont les curares). 

Dans le syndrome myastheniforme de Lambert-Eaton, la fati- 
gabilite predomine sur les muscles de la ceinture pelvienne. Les 
reflexes osteotendineux sont diminues ou abolis. Des signes 
dysautonomiques sont frequents : troubles de I'accomodation, de 
la sudation, impuissance. A I'EMG, la stimulation nerveuse repeti- 
tive a haute frequence met en evidence le phenomene de poten- 
tiation (augmentation de I'amplitude des potentiels d'action). 


Le syndrome de Lambert-Eaton est le plus souvent paraneo- 
plasique, revelateur dans la moitie des cas d’un cancer du pou- 
mona petites cellules. 

Dans le botulisme, I'atteinte proximale des muscles des membres 
et celle des muscles respiratoires compliquent une toxi-infection ali- 
mentaire (vomissements, diarrhee). L'atteinte de la motricite ocu- 
laire extrinseque (diplopie) et intrinseque (flou visuel par paralysie 
de I’accommodation, mydriase areactive) et la secheresse bucco- 
pharyngee sont des signes tres evocateurs du botulisme. L'atteinte 
des membres, et a fortiori des muscles respiratoires, justifie une 
prise en charge en service de reanimation. 

Les affections musculaires « curables » sont evoquees 
devant des tableaux d'installation recente. 

Les dermatomyosites associent chez un enfant ou un adulte 
des signes cutanes caracteristiques et une atteinte musculaire : 

- deficit musculaire proximal des membres, interessant sou- 
vent la nuque et une dysphagie ; les muscles ne sont pas tou- 
jours douloureux ; 

- oedeme et erythrose de la face, du cou et des epaules ; 

- syndrome inflammatoire (une fois sur 2) ; I'elevation 
des CPK et de I’aldolase est retrouvee dans 80 % des cas ; dans 
le cadre du bilan immunologique, on recherche des anticorps 
anti-synthetases (J01) ; 

- la biopsie musculaire est indispensable pour confirmer 
le diagnostic; 

- la recherche d'un cancer (thoracique, digestif, gynecolo- 
gique) s'impose chez I’adulte. 

Les polymyosites ne touchent que I'adulte, ne comportent 
pas d'atteinte cutanee et s'associent plus frequemment a une 
autre maladie auto-immune qu'a un cancer. 

La myosite a inclusions est la plus frequente des myosites 
inflammatoires apres 50 ans. Elle est indolore. Les CPK sont 
moderement elevees. Le diagnostic repose sur la biopsie. 

Les myopathies medicamenteuses sont induites par statines 
et fibrates, chloroquine et colchicine, corticoides au long cours. 

Les myopathies endocriniennes sont dominees par la fre- 
quence des dysthyro'fdies (hypo ou hyper). On peut egalement 
citer les paralysies dyskaliemiques devolution paroxystique. 

Myopathies hereditaires 

Le diagnostic des myopathies hereditaires repose sur Page 
d'apparition des premiers symptomes, la repartition de l'atteinte 
et les antecedents familiaux (mode de transmission et expres- 
sion phenotypique). 

Chez I'enfant, la maladie de Duchenne est la myopathie 
la plus frequente. Cette dystrophinopathie liee a l'X se manifeste 
chez le jeune garqon de 3 a 6 ans par une faiblesse proximale des 
membres inferieurs (troubles de la marche, difficultes a se rele- 
ver) et une hypertrophie des mollets. L'elevation des CPK est 
constante, I'atteinte cardiaque habituelle. L'absence d'antece- 
dent familial est frequente (neomutation). 

Chez I'adulte, la maladie de Steinert est la myopathie la plus 
frequente. Maladie autosomique avec phenomene d'anticipa- 
tion (debut de plus en plus precoce au fil des generations succes- 
sives), son expression phenotypique est variable. Elle associe 
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une faiblesse et une amyotrophie distale des membres et de 
la face. Le phenomene myotonique se manifeste par une lenteur 
a la relaxation musculaire (le patient eprouve, par exemple, des 
difficultes a desserrer la main ). Le phenomene myotonique peut 
etre spontane ou provogue par la percussion. A I'EMG, on enre- 
gistre les rafales myotoniques. La maladie de Steinert est une 
maladie generale associant une cataracte bilaterale precoce 
et quasiment constante, un deficit intellectuel, une calvitie, 
des troubles endocriniens, des troubles du rythme ou de 
la conduction cardiaque a rechercher regulierement. 


CONCLUSION 


Devant un deficit sensitivomoteur d'un ou plusieurs membres, 
I'interrogatoire et I'examen physique conduisent a des hypothe- 
ses diagnostiques topographiques et etiologiques. Les examens 
complementaires n'ont d'utilite que pour repondre aux questions 
posees par le clinicien. Leur utilisation non reflechie, en particu- 
lier I'imagerie, est source de retard ou d'erreur diagnostique et de 
depenses inutiles. Ce n'est qu'a partir d'hypotheses precises que 
Ton peut choisir I'examen complementaire le plus performant. 
II convient, en regie generale, de privilegier les hypotheses dia- 
gnostiques les plus frequentes, et d'avoir en permanence le souci 
de reconnaTtre les situations d'urgence qui relevent de traite- 
ments specifiques : AVC et AIT, traumatismes cranio-rachidiens, 


a retenir 

- Les orientations diagnostiques devant un deficit moteur 
et (ou) sensitif des membres decoulent de I'origine 
centrale, peripherique ou musculaire du trouble. 

> L'atteinte centrale se caracterise par un deficit 
predominant a I'extremite du membre, associe a une 
hypertonie spastique, une exageration des reflexes, 
et un signe de Babinski. 

! L'atteinte peripherique se caracterise par un deficit 
systematise en termes de tronc nerveux, de plexus ou 
de racine, avec une atteinte sensitive a tous les modes, 
une hypotonie et une abolition des reflexes osteo-tendineux. 

> L'atteinte musculaire ou de la jonction neuromusculaire 
se caracterise par un deficit (ou fatigabilite) predominant 
a la racine des membres, sans trouble sensitif, 

ni abolition des reflexes. 

> C'est dans un de ces cadres topographiques que I'etude 
de I'anamnese, des antecedents et du profil evolutif des 
troubles oriente vers un diagnostic etiologique. 


compressions de la moelle et de la queue de cheval, polyradiculo- 
nevrite de Guillain-Barre, crise myasthenique. ■ 


MINI TEST DE LECTURE 

A/QCM B/QCM 


Parmi les propositions suivantes, les- 
quelles sont exactes ? 

] Une hemiplegie a predominance 
brachio-faciale evoque une atteinte 
capsulaire interne. 

Un syndrome alterne est du a une 
lesion du tronc cerebral. 


Parmi les propositions suivantes, les- 
quelles sont exactes ? 

Les deficits moteurs d'origine 
pyramidale s'accompagnent d'un 
signe de Babinski. 

L'abolition des reflexes osteo-tendineux 
est toujours d'origine peripherique. 


Une atteinte medullaire peut donner 
des troubles sensitifs des 2 membres 
inferieurs bilateraux et asymetriques. 

h] Une atteinte localisee a la queue 
de cheval peut donner des troubles 
sensitifs des 2 membres inferieurs 
bilateraux et symetriques. 

La spasticite est contemporaine d'un 
syndrome neurogene. 


E Les maladies musculaires peuvent 
s'accompagner de troubles sensitifs 
objectifs. 

B Un trouble sensitif hemicorporel est 
d'origine centrale. 

! Un deficit moteur flasque peut 
s'observer dans certaines 
pathologies d'origine centrale. 




I Urgences neurologiques 

Monographie 

(Rev Prat 2000 ; 50 [18] : 1987-2036) 

I Syndrome de la traversee 
cervico-thoraco-brachiale : 
la reeducation est efficace 

Mondoloni G 

(Rev Prat Med Gen 2000 ; 14 [516] : 2048-50) 


B/QCM 

Des paresthesies peuvent s'observer 
habituellement dans : 


a 


Les maladies musculaires. 

La polyradiculonevrite de Guillain-Barre. 


a Les polyneuropathies toxiques 
ou medicamenteuses. 

B Les compressions des nerfs medians 
au canal carpien. 


a 


Les atteintes pyramidales. 
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